患者，男，35岁。因口腔黏膜溃烂5个月，全身皮肤出现皮疹及水泡1个月，于2017年5月2日入院。患者5个月前出现口腔黏膜破损伴疼痛，呈进行性加重。1个月前出现鼻黏膜及全身皮肤皮疹、水泡，伴瘙痒，破溃后糜烂伴疼痛；无发热、畏寒等，同时出现张口困难，自觉颌下有一肿块。为明确诊断来我院就诊。查体：生命体征正常，颈部双侧、腋下、腹股沟可及肿大淋巴结，触诊脾脏肿大。全身皮肤散在红色丘疹伴部分皮肤剥脱，以前胸、背部、四肢皮肤为主；结膜充血，双唇破溃、结痂。口腔黏膜溃烂，覆盖白色分泌物，易出血；肛门处轻度糜烂。实验室检查：WBC 10.8×10^9^/L，淋巴细胞占0.095，中性粒细胞占0.750，HGB 129 g/L，PLT 230×10^9^/L；血肌酐52 µmol/L，白蛋白36 g/L，ALT 26 U/L，总胆红素10.2 µmol/L；血清天疱疮抗体（抗棘细胞桥粒抗体）滴度1∶320。PET-CT：全身多发淋巴结肿大，考虑淋巴瘤可能性大。颌下淋巴结穿刺活检及左侧腹股沟淋巴结活检：病理及免疫组化检查提示符合小淋巴细胞淋巴瘤/慢性淋巴细胞白血病（SLL/CLL）。骨髓象：淋巴细胞占0.775，原始+幼稚淋巴细胞占0.045。患者皮损处行皮肤活检：病理见局灶表皮基底层上棘层松解、裂隙及水泡形成，基底细胞液化、变性伴散在细胞坏死及较多淋巴细胞浸润。直接免疫荧光：补体C3见基底膜带阳性，IgA、IgG、IgM均阴性，符合副肿瘤天疱疮（PNP）。最终确诊为CLL合并PNP。治疗：入院后予以静注甲泼尼龙80 mg/d治疗2周，同时加用丙种球蛋白5 g/d治疗5 d，皮损未见好转，仍有新发水泡、皮疹，考虑激素及丙种球蛋白效果不佳。查阅相关资料及科内讨论后，于5月20日行R-FC方案化疗，具体为：利妥昔单抗700 mg+氟达拉滨50 mg（第1\~3天）+环磷酰胺0.4 g（第1\~3天）。患者仍有多发口腔溃疡，全身皮疹、水泡。患者化疗后出现发热、C反应蛋白升高，予注射用头孢哌酮钠舒巴坦钠、利奈唑胺抗感染；GM试验阳性，加用卡泊芬净抗真菌感染。1周抗感染治疗后，患者体温正常，炎症指标下降。颈部皮损较前稍有好转，但口腔及鼻腔黏膜糜烂仍较严重，全身仍有多处皮疹，伴瘙痒，部分皮肤糜烂。于6月12日行第2次R-FC方案化疗，用药及剂量与第1次相同，化疗后患者浅表淋巴结及脾脏较前缩小，血常规正常，提示CLL疾病稳定，但皮损无好转遂行血浆置换。行2次血浆置换后患者无新发皮疹及水泡，皮损无进展，血清天疱疮抗体滴度1∶160，较前下降，遂又行2次血浆置换，过程顺利。4次血浆置换后，患者结膜充血缓解，口腔及鼻腔黏膜溃疡范围缩小，全身皮肤原有水泡干涸结痂，颜色减退，未再有新发皮疹，复查天疱疮抗体滴度1∶80，可认为血浆置换治疗有效。予以口服泼尼松40 mg/d，出院随诊1个月，患者皮肤损害逐渐消退，口腔及鼻腔黏膜溃疡进一步好转。
